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1.Introduccién

La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto (KF) es una
linfadenitis necrotizante rara, que presenta un curso
clinico autolimitado resolviéndose en la mayoria de
los casos en un plazo menor a 2 meses. Tiene una alta
prevalencia entre las poblaciones asiaticas, aunque
puede presentarse en todo el mundo. Afecta a adultos
jovenes, con un predominio en el sexo femenino.

La etiologia no esta clara, aunque se postula que las
infecciones y las enfermedades autoinmunes son
desencadenantes de la enfermedad. Es asi que se
han descrito asociaciones con el lupus eritematoso
sistémico (LES), entre otros.

Las manifestaciones clinicas son fiebre, astenia, pérdida
de peso, erupciones cutaneas, leucopenia, anemia,
artromialgia y pueden estar elevados la velocidad de
sedimentacion globular, LDH y/o de aminotransferasa.
Se describe una predileccion en los ganglios linfaticos
cervicales unilaterales donde se puede observar una alta
captacion de FDG en la PET-CT, imitando al linfoma.

Para un diagnodstico preciso, se prefiere la biopsia
excisional frente a la aspiracion con aguja fina.

A nivel histolégico, los ganglios linfaticos presentan a
nivel paracortical la presencia de nodulos necréticos
confluentes de tamario variable, donde la composicion
celular evoluciona a través de tres fases. La fase
proliferativa se caracteriza por abundantes restos
cariorrécticos mezclados con un numero variable
de histiocitos con nucleos en forma de medialuna
(@ menudo acompatfiados de restos fagocitados),
inmunoblastos y células dendriticas plasmocitoides.
Los abundantes inmunoblastos con pliegues
nucleares irregulares pueden imitar a un linfoma. La
fase necrotizante se caracteriza por areas discretas a
confluentes de necrosis coagulativa entre las células
proliferantes y los restos cariorrécticos, mientras que
la fase xantomatosa se caracteriza por la acumulacion
de macrofagos espumosos. Los granulocitos y los
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eosindfilos estan notablemente ausentes, y las células
plasmaticas son escasas.

Debido a la exuberante respuesta inmune mediada por
células T a una variedad de estimulos, se observa un
predominio de células T, principalmente CD8 positivas,
que inducirdn apoptosis, a través de las vias FAS y
perforina. La mayoria expresa TCRf y una minoria
expresa TCRy. Los mismos pueden expresar CD30.
Se describen inmunofenotipos aberrantes, en forma
de pérdida de la expresion de CD5, CD7 y/o CD2. Una
caracteristica que ayuda al diagnostico es la presencia
de histiocitos que expresan mieloperoxidasa y CD68.

Las células dendriticas plasmocitoides positivas para
CD123 desempefian un papel en la promocion de
la reaccion citotoxica mediante la produccion de
interferdn tipo I.

Con poca frecuencia, se identifican reordenamientos
monoclonales u oligoclonales del gen TCR que
junto con la posible pérdida de marcadores
inmunohistoquimicos de linea, pueden llevar a un
diagnostico erréneo de linfoma de células T.

2. Caso clinico

Paciente de 23 arios, de sexo femenino que consulta
por presentar aumento de las adenopatias axilares de
un mes de evoluciéon. Refiere cuadro febril asociado.
No presenta antecedentes personales de relevancia.
La LDH era normal, de 160 U/L. Se realiza PAAF de un
ganglio linfatico axilar.

Las extensiones teriidas con diff quick y Papanicolaou
junto al bloque celular presentaban un fondo hematico
junto a abundantes linfocitos de pequerio tamario
e histiocitos. Asimismo, se identificaba celularidad
aislada con nucleos grandes, irregulares, con cromatina
grosera y nucléolo prominente y citoplasma escaso. El
bloque celular destacaba la presencia de abundante
necrosis asociada. No se identificaban neutrofilos ni
eosinofilos.
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Con estos resultados, se favorece el diagndstico de
enfermedad de Kikuchi-Fujimoto. Conjuntamente,
se realiza estudio de clonalidad de la cadena del TCR
y se observa un pico oligoclonal en la cadena gamma
del receptor de células T, en un contexto policlonal
pudiendo ser observado en procesos de origen reactivo.

Presencia de histiocitos que expresan mieloperoxidasa
(Polyclonal, Dako) y células dendriticas plasmocitoides
CD123 (BSB-59, BioSB) positivas.

3. Conclusiones

Para establecer el diagnostico de la enfermedad de KF es
esencial identificar la presencia de focos cariorécticos
de localizacion paracortical con proliferacion de
histocitos, células dendriticas e inmunoblastos; sin
observarse neutrofilos.

Se recomienda excluir imitadores de la enfermedad de
KF; en particular, infecciones, linfomas y enfermedades
autoinmunes.

El diagndstico diferencial con la adenitis asociada al
LES puede ser un desafio diagnoéstico, porque ambas
comparten hallazgos clinicos y patolégicos. Ademas,
el diagndstico de las LES puede preceder, seguir o
coincidir con el diagnéstico de enfermedad de KFD. Sin
embargo, algunas caracteristicas patolégicas podrian
ser utiles para la distincidon como es la presencia de
cuerpos hematoxilinicos en los sinusoides en el LES. B
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